Thmeurs des cavites nasales et paranasales 
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Les cancers des cavites nasales et paranasales font parties des cancers des voies aerodigestives superieures 
mais sont plus rares et le sex-ratio homme-femme est plus equilibre. Le developpement de ces tumeurs 
dans des regions anatomiques confinees et I'absence de signe clinique specifique amenent souvent a 
traiterles patients ayant des lesions evoluees classees T3-T4 dans la majorite des cas. L'imagerie associant 
la tomodensitometrie et l'imagerie par resonance magnetique est indispensable dans la realisation du 
bilan pretherapeutique. Les types anatomopathologiques sont varies et sont domines par le carcinome 
epidermoide pour le sinus maxillaire et /'adenocarcinome pour le sinus ethmoidal. Le pronostic de ces 
tumeurs , a evolution essentiellement locale ; est pejoratif et est correle au controle local. Le traitement 
de reference actuellement admis dans la prise en charge des tumeurs nasosinusiennes est I'association 
chirurgie-radiotherapie avec, comme alternative , I' association radio-chimiotherapie. Ces tumeurs sont 
rares sur le plan de leur localisation anatomique et de leur type anatomopathologique. Elies doivent etre 
enregistrees dans la base de donnees du Reseau d'expertise frangais sur les cancers otolaryngologiques 
rares (REFCOR) apres avoir obtenu le consentement du patient. 
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Les cancers des cavites nasales et des sinus constituent une 
meme entite clinique et c'est la raison pour laquelle le cancer du 
sinus maxillaire et celui de I'ethmoide sont traites simultanement. 
L'approche physiopathologique, clinique et diagnostique est simi- 
laire, quelle que soit la localisation. Sont exclus les tumeurs du 
voile du palais, les tumeurs odontogeniques, les tumeurs hema- 
tologiques, les metastases intrasinusiennes d'autres cancers et les 
sarcomes. Les progres technologiques ont permis une meilleure 
analyse clinique, paraclinique et therapeutique. 

Les tumeurs malignes nasosinusiennes sont rares par rapport 
aux autres tumeurs des voies aerodigestives superieures (VADS) : 
0,2 a 0,8 % des cancers en general, 3 % des cancers des VADS [1>z] . 
Certaines tumeurs sont en rapport avec une exposition chronique 
a une substance cancerogene (nickel, chrome, formaldehyde) et 
font l'objet d'une declaration de maladie professionnelle (bois: 
declaration tableau n° 47-B du tableau des maladies profession- 
nelles ; nickel : declaration tableau n° 37ter). Les adenocarcinomes 
de I'ethmoide se developpent principalement chez les patients 
exposes aux poussieres de bois et les carcinomes epidermoides se 
developpent principalement au niveau du sinus maxillaire. 

Selon une etude du reseau Francim realisee entre 1978 et 1997, 
692 cancers nasosinusiens survenus chez des hommes en France 
ont ete enregistres. Parmi ceux-ci, 259 (37,8%) etaient localises 
au niveau des cavites nasales, 164 (23,7%) au niveau des sinus 
maxillaires, 187 (27,0%) au niveau de I'ethmoide et 82 (11,8%) 
au niveau des autres sinus. 

Selon une etude cas temoins realisee par Luce et al. [3] entre 1986 
et 1988 dans 27 services hospitaliers frangais incluant 166 cas de 
cancers nasosinusiens, la localisation etait repartie de la fagon sui- 
vante : sinus ethmoidal (60 %), sinus maxillaire (22 %) et cavites 
nasales (17%). 
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■ Extensions des tumeurs 
nasosinusiennes 

Les tumeurs nasosinusiennes sont souvent diagnostiquees a un 
stade avance (T3-T4). La symptomatologie n'est pas specifique 
et le point de depart n'est pas tou jours facile a determiner. Le 
bilan imagerie et les formes anatomopathologiques permettent de 
definir le point de depart. En fonction de la localisation, le type 
histopathologique est variable et reparti de la fagon suivante : 

• ethmoide : adenocarcinome ; 

• sinus maxillaire : carcinome epidermoide ; 

• cavites nasales: lymphome, melanome, esthesioneuroblas- 
tome ; 

• infrastructure: carcinome adenoide kystique (CAK). 

Etant donne le diagnostic tardif des cancers du sinus maxillaire 
et/ou de l'ethmoide, il est exceptionnel d'observer une atteinte 
isolee d'un sinus. II s'agit le plus souvent d'une tumeur maxil- 
loethmoidale ou naso-ethmoido-maxillaire. 




Extensions intrasinusiennes 

Sinus maxillaire 



Les tumeurs nees dans le sinus maxillaire, au niveau de la supra- 
structure, s'etendent le plus souvent par l'ostium du sinus ou par 
l'effraction des orifices accessoires. Le meat moyen puis la cavite 
nasale sont alors envahis, le toit du sinus est mince et peut etre 
dehiscent sur le trajet du canal sous-orbitaire, ce qui explique les 
extensions vers l'orbite. Le foramen sous-orbitaire represente un 
acces vers les tissus mous de la face a travers la paroi anterieure 
du sinus maxillaire. La paroi externe, l'angle superoexterne, le 
plancher du sinus sont epais. Parfois, un amincissement ou une 
dehiscence du plancher en regard des racines des premolaires et 
des molaires explique les extensions vers la cavite orale. La paroi 
posterieure du sinus est fine et l'extension vers la fosse infratem- 
porale (PIT) est frequente [4] . 

Lorsque le point de depart est situe au niveau de l'infrastructure, 
la tumeur est visible dans la cavite buccale. Dans les portions 
anterolaterales ou medianes, l'extension s'effectue vers les cavi- 
tes nasales ou la cavite sinusienne et, dans la portion posterieure, 
l'extension s'effectue aussi vers la PIT. 




Ethmoide 




Le sinus ethmoidal est compose de parois osseuses tres fines 
et est en rapport etroit avec l'orbite et l'etage anterieur. Les 
tumeurs qui naissent dans le meat moyen peuvent s'etendre 
dans tout le sinus ethmoidal, voire infiltrer le sinus controlate- 
ral par envahissement du septum puis envahir les cavites nasales, 
le sinus maxillaire, les sinus frontaux et sphenoidaux. Laterale- 
ment, la tumeur peut s'etendre vers l'orbite et l'apex orbitaire 
par l'intermediaire de la lame papyracee qui est tres fragile, voire 
dehiscente a certains endroits, et meme si le perioste orbitaire est 
difficile a franchir. Les extensions peuvent s'observer : 

• vers l'arriere : l'ethmoide posterieur ou le sphenoide puis la fosse 
cerebrale moyenne ; 

• vers l'avant: l'extension peut s'effectuer vers les voies lacry- 
males avec apparition d'une masse paracanthale, vers le canal 
nasofrontal et le sinus frontal, ce qui est un facteur de mauvais 
pronostic [5 ' 6] ; 

• vers le haut : la tumeur peut s'etendre au niveau du toit ethmoi- 
dal et de la lame criblee pour atteindre l'etage anterieur d'autant 
plus que les cellules ethmoidales represented une zone de fai- 
blesse naturelle. L'envahissement des lobes frontaux n'est pas 
exceptionnel. 

Cavites nasales 



Une tumeur debutante au niveau des cavites nasales peut 
envahir l'ensemble des sinus, detruire le septum et l'os nasal. 
L'extension peut s'effectuer : 

• vers le haut: a travers la lame criblee en suivant le trajet des 
nerfs olfactifs ; 




• vers l'arriere : au niveau du rhinopharynx avec un retentisse- 
ment sur l'oreille moyenne ; 

• vers l'avant : au niveau de l'os nasal et des tissus mous glabel- 
laires ; 

• vers le bas : au niveau du palais dur, du vestibule et des tissus 
sous-cutanes ; 

• lateralement : au niveau des sinus maxillaires. 

Fosse infratemporale 



L'envahissement de la LIT est un facteur de mauvais pronostic [4] 
et la presence d'elements vasculonerveux facilite la dissemina- 
tion tumorale. Le trismus peut etre un signe d'extension a la LIT 
qui peut etre envahie par une tumeur ayant les points de depart 
suivants : 

• sinus maxillaire par lyse de la paroi posterieure ; 

• cavite nasale et/ou ethmoide avec atteinte orbitaire puis de la 
fissure orbitaire inferieure. 



Frequence des extensions locales 

Les atteintes de l'orbite et de l'etage anterieur sont les plus fre- 
quentes et varient entre 5 et 60% selon les auteurs. L' atteinte de 
la lame criblee est frequente et doit etre recherchee lors du bilan 
d'extension locoregional. Son atteinte fait classer la tumeur au 
minimum T3 et modifie la prise en charge therapeutique. Cette 
extension est importante dans les esthesioneuroblastomes [7] . La 
LIT est une region souvent envahie dans les carcinomes epider- 
moides du sinus maxillaire et son extension est bien appreciee 
par l'imagerie par resonance magnetique (IRM) [4] . 

L'extension ganglionnaire des tumeurs des cavites nasales et 
paranasales est rare et estimee entre 10 et 20 % mais sa frequence 
est probablement sous-estimee. L'envahissement ganglionnaire 
varie en fonction du type anatomopathologique : 10% pour 
les patients ayant un carcinome epidermoide du sinus maxil- 
laire et 2,4% pour les patients atteints d'adenocarcinome de 
l'ethmoide [8 ' 9] . L'atteinte ganglionnaire est plus elevee lorsque la 
lesion est localisee a l'infrastructure et dans les formes peu diffe- 
renciees [10] . Une etude realisee par Cantu [11] a mis en evidence 
une recidive ganglionnaire dans cinq cas d'adenocarcinome de 
l'ethmoide sur 305 (1,6%) et 33 cas de carcinome epidermoide 
du sinus maxillaire sur 399 (8,3%). Des etudes prospectives sont 
necessaries pour confirmer ces donnees [11] . 

Les sites de drainage varient en fonction du site tumoral initial : 

• partie anterieure des cavites nasales: adenopathies paroti- 
diennes, groupes la, lb, Ha ; 

• partie posterieure des cavites nasales : groupes lb, Ha et adeno- 
pathie retropharyngee. 

Extensions a distance 

La tomodensitometrie (TDM) thoracique realisee dans le bilan 
initial permet de deceler les metastases qui sont estimees a moins 
de 10%. Les metastases pulmonaires sont les plus frequentes 
et surtout s'il existe une extension ganglionnaire [12] . Lors de 
revolution de la maladie, des metastases peuvent s'observer et les 
localisations les plus frequentes sont : le poumon, l'os et le foie. La 
recherche de metastases est indiquee dans le bilan initial et dans 
la surveillance de ces tumeurs. 



■ Signes cliniques 

Signes fonctionnels rhinologiques 

Les signes fonctionnels ne sont pas specifiques car des patho- 
logies infectieuses et/ou inflammatoires peuvent avoir la meme 
symptomatologie qu'une tumeur maligne mais certains signes 
doivent alerter le praticien : unilateralite, douleur, exophtalmie, 
profession du patient. 

Les signes fonctionnels rhinologiques sont domines par : 

• l'obstruction nasale: elle est le plus souvent unilateral et 
ancienne avec une evolution vers une obstruction bilaterale ; 

• l'epistaxis : unilateral et repetee ; 
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• la rhinorrhee chronique unilateral purulente et/ou hemorra- 
gique ; 

• la cacosmie dans certains cas. 



Signes fonctionnels non rhinologiques 



Un examen complet des voies aerodigestives superieures est 
indispensable, d'autant plus si le patient presente les facteurs de 
risques ethylotabagiques a la recherche d'une autre tumeur syn- 
chrone. 

Une otoscopie est aussi realisee a la recherche d'une otite sero- 
muqueuse. 



Selon l'extension tumorale et la localisation initiale, des signes 

non rhinologiques peuvent s'observer : 

• ophtalmologiques : atteinte des voies lacrymales avec tume- 
faction de Tangle interne de l'oeil et/ou epiphora, dacryo- 
cystite si surinfection tumorale. Une exophtalmie irreductible 
(15-20%), latero-inferieure ou anterieure axile peut s'observer 
selon l'envahissement intraorbitaire. Les troubles oculomoteurs 
sont caracterises par une diplopie ou une ophtalmoplegie par 
atteinte du sinus caverneux ou de la fente sphenoidale. Les 
signes pejoratifs sont une baisse de l'acuite visuelle par atteinte 
directe du nerf optique ou par souffrance d'origine vascu- 
laire, des troubles oculomoteurs, une atteinte sensitive du nerf 
infraorbitaire (V2) ; 

• syndrome algique: les patients atteints de tumeurs malignes 
des cavites nasosinusiennes peuvent developper des douleurs 
en raison d'une atteinte sinusienne et/ou du nerf trijumeau 
avec une symptomatologie d'algie vasculaire de la face ou de 
nevralgie du trijumeau. L'irritation meningee par envahisse- 
ment tumoral endocranien est exceptionnelle ; 

• cavite buccale: des douleurs de la cavite buccale peuvent 
s'observer par atteinte du palais et/ou de l'os alveolaire, avec, 
a l'examen, une voussure palatine ou vestibulaire, une ulcera- 
tion, une fistule buccosinusienne persistante apres extraction 
dentaire. Une destabilisation d'une prothese dentaire peut etre 
un signe revelateur d'envahissement du maxillaire ; 

• atteinte faciale : un elargissement de l'os nasal, l'extension aux 
tissus mous de la face avec un lacis veineux, voire une ulceration 
peuvent s'observer apres une evolution longue ; 

• atteinte cerebrale : la symptomatologie est pauvre meme devant 
un envahissement important et peut se caracteriser par une 
confusion, un syndrome frontal, une hypertension intracra- 
nienne, voire une crise comitiale. 



■ Examen 

clinique oto-rhino-laryngologique 




L'examen doit etre rigoureux et methodique, avec une analyse 
de la cavite buccale a la recherche d'une ulceration ou d'une vous- 
sure sous-muqueuse, d'une atteinte des teguments de la face, de 
troubles sensitifs eventuels, d'une atteinte ophtalmologique. 

L'examen endonasal qui doit etre bilateral et comparatif met en 
evidence une masse bourgeonnante plus ou moins volumineuse, 
saignante. Une exploration avec un nasofibroscope complete par 
un endoscope 0° et 30°, apres mechage avec du chlorhydrate de 
lidocaine associe a de la naphazoline nitrate, peut etre utile devant 
des tumeurs de faible volume afin d'analyser le meat moyen, le 
septum, le plancher et le toit des cavites nasales, et le rhinopha- 
rynx. 

A Tissue de cet examen, une biopsie doit etre realisee puis fixee 
dans le formol apres avoir verifie l'absence de traitement anti- 
coagulant ou antiagregant plaquettaire. En fonction du resultat 
anatomopathologique de la biopsie, un deuxieme prelevement de 
tissu frais qui est congele peut etre realise pour des etudes immu- 
nohistochimiques ou de microscopie electronique. Les types 
anatomopathologiques les plus frequents sont les carcinomes 
epidermoides, les adenocarcinomes, les carcinomes adenoides 
kystiques, les esthesioneuroblastomes et les melanomes [13] . 

La recherche d'adenopathie cervicale doit etre systematique. 
L'envahissement ganglionnaire est variable, en fonction du type 
anatomopathologique de la tumeur. 

L'examen clinique recherche une exophtalmie, un trouble de 
l'acuite visuelle et une limitation des mouvements oculaires. II est 
complete de fagon systematique par un examen ophtalmologique 
afin de preciser une eventuelle extension orbitaire et de mesurer 
l'acuite visuelle. 



■ Bilan imagerie 




L'imagerie est fondamentale dans le bilan d'extension locore- 
gionale d'une tumeur nasosinusienne car elle permet l'analyse des 
cavites nasales, de l'orbite, du toit de l'ethmoide, de la lame criblee 
et des eventuelles extensions aux tissus de voisinage [14] . L'imagerie 
permet de poser les indications therapeutiques adaptees. 

Ce bilan comprend systematiquement une TDM avec injection 
de produit de contraste iode pour l'analyse des structures osseuses 
fines et une IRM du massif facial avec injection de gadolinium 
pour l'analyse des tissus mous [14 ' 15] . 

Une TDM cervicale est indispensable pour l'etude de l'extension 
ganglionnaire. 

Tomodensitometrie 




La TDM helicoidale, multibarrettes, est realisee avec injection 
de produit de contraste en coupes axiales, coronales et recons- 
tructions sagittales en incorporant le crane, le massif facial et la 
region cervicale. L' injection de produit de contraste permet de dif- 
ferencier la formation tumorale de la retention [15] . La TDM permet 
d'analyser de fagon precise une atteinte osseuse. 

Certains criteres sont a rechercher en raison de leur caractere 
pejoratif : 

• presence de calcifications intratumorales qui evoquent un ade- 
nocarcinome ou un esthesioneuroblastome ; 

• masse se rehaussant apres injection de produit de contraste plus 
ou moins necrotique ; 

• atteinte de la lame criblee ; 

• atteinte orbitaire par l'intermediaire de la lame papyracee, du 
plancher de l'orbite ; 

• atteinte de la FIT ; 

• atteinte du palais osseux. 

L'osteolyse n'est pas specifique du caractere malin car elle peut 
s'observer devant une pathologie inflammatoire, infectieuse fon- 
gique, une encephalocele, une mucocele. 

L'etude de l'ensemble des sinus est indispensable pour une ana- 
lyse complete de l'extension tumorale a la recherche d'ostelolyse 
ou d'extension tissulaire intrasinusienne. 

La TDM permet aussi une analyse de l'extension ganglionnaire 
eventuelle. 



Imagerie par resonance magnetique 



Elle est realisee en complement de la TDM sans et avec injec- 
tion de gadolinium en sequences Tl, T2, et en incorporant le 
crane et le massif facial afin d'analyser les structures parenchy- 
mateuses, l'envahissement des muscles orbitaires et/ou du nerf 
optique, et l'envahissement du sinus caverneux. L'lRM permet 
de differencier la retention sinusienne d'une atteinte tissulaire. 
L'lRM en sequence T2 est plus performante que la TDM dans 
l'analyse de l'extension extrasinusienne [14] . En sequence Tl non 
injectee, le signal est le plus souvent intermediaire pour une lesion 
benign e ou maligne [15] . En sequence T2, les lesions inflamma- 
toires apparaissent en hypersignal et les lesions tumorales ont un 
signal different majore par l'injection de gadolinium : visualisa- 
tion d'un signal intermediaire au sein de la tumeur par rapport a 
la muqueuse qui est inflammatoire et en hypersignal [15] . 

La TDM et 1'IRM vont aussi permettre la realisation d'une syn- 
these des rapports de la tumeur avec les organes voisins, soit : 

• vers l'avant : cavite nasale, fissure orbitaire inferieure, orbite ; 

• lateralement : espaces parapharynges (anterieur et posterieur), 
FIT; 

• vers l'arriere : espace retropharynge, muscles prevertebraux ; 

• vers le bas : oropharynx, voile du palais ; 

• vers le haut : extension osseuse, foramen lacerum (trou dechire 
anterieur), extension intracranienne aux sinus caverneux ou 
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Tableau 1. 

Classification TNM (tumeur, node, metastase) de I'Union for International 
Cancer Control (2006) pour les carcinomes du sinus maxillaire. 



Tableau 3. 

Classification des TNM (tumeur, node, metastase) des carcinomes de 
I'ethmoide selon Roux. 



T1 Muqueuse du sinus maxillaire 

T2 Tumeur avec osteolyse, palais osseux, meat nasal median 

T3 Paroi posterieure du sinus maxillaire, tissus sous-cutanes, 

plancher ou paroi interne de l'orbite, fosse pterygoi'de, 
sinus ethmoidal 

T4a Cavite orbitaire anterieure, peau de la joue, apophyses 

pterygoides, fosse infratemporale, lame criblee, sinus 
sphenoidal/frontal 

T4b Toit de l'orbite, dure-mere, cerveau, etage moyen de la 

base du crane, nerfs craniens autres que V2, nasopharynx, 
clivus 



Tableau 2. 

Classification TNM (tumeur, node, metastase) de I'Union for International 
Cancer Control (2006) pour les carcinomes de I'ethmoide. 

T1 Limite a une cellule ethmoidale, avec ou sans lyse osseuse 

T2 Limite a un site nasoethmoidal voisin, avec ou sans lyse 

osseuse 

T3 Etendu a la lame papyracee, au plancher de l'orbite, au sinus 

maxillaire, au palais ou a la lame criblee 



T1 Limite a une region de I'ethmoide sans lyse osseuse 

T2 Limite a plusieurs regions de I'ethmoide sans lyse osseuse 

T3 Lyse de paroi osseuse, avec respect de la lame criblee 

T4a Lyse de la lame criblee sans atteinte meningee ou cerebrale 

T4b Lyse de la lame criblee avec atteinte meningee ou cerebrale 



• classification de Kadish modifiee par Morita en 1993 [20] : 
o type A : tumeur limitee aux cavites nasales, 

o type B : tumeur interessant les cavites nasales et paranasales, 
o type C : tumeur etendue au-dela des cavites paranasales, 
o type D : patient M+ ; 

• classification de Dulguerov [21] : 

o T1 : cavite nasale excluant le sphenoide, 
o T2 : cavite nasale etendue au sphenoide, 
o T3 : extension a l'orbite et a l'etage anterieur, 
o T4 : extension au cerveau. 

Une etude recente realisee par Jankowski [22] a permis de preciser 
que l'esthesioneuroblestome se developpant au niveau de la fente 
olfactive, la classification de Dulguerov serait a modifier. 



T4a Etendu a l'orbite anterieur, a l'etage anterieur de la base du 
crane (extension minime), au sinus frontal ou sphenoide, a 
l'apophyse pterygoi'de ou a la peau 

T4b Etendu au toit de l'orbite, a la meninge ou a l'encephale, a 

l'etage moyen de la base du crane, au clivus, au nasopharynx, 
au nerf cranien (autre que le nerf V2) 



meninges par differentes voies : foramen rond (V2), foramen 
ovale (V3), foramen lacerum, foramen hypoglosse (XII), lyse 
osseuse directe. 

Ce bilan d'imagerie permet aussi de rechercher des variantes 
anatomiques dangereuses, telles qu' : 

• une procidence carotidienne ; 

• une procidence optique ; 

• une dehiscence du toit de I'ethmoide ; 

• une suspicion de tumeur hypervasculaire. 

La surveillance post-therapeutique s'effectue par la realisation 
reguliere d'une TDM et d'une IRM du crane et du massif facial. 

La place de la tomographie par emission de positons-scanner 
(TEP-scanner) n'est actuellement pas codifiee et il n'existe pas de 
consensus dans le bilan d'extension ou de surveillance de ces 
tumeurs [16] . Selon Seol [17] , une standardized uptake value elevee 
serait le temoin d'une maladie plus agressive. Pour le melanome 
nasosinusien, le TEP-scanner fait partie du bilan pretherapeutique 
et permet la recherche de metastases a distance. Cet examen est 
determinant dans la decision therapeutique [18] . 

Classification TNM (tumeur, «node», 
metastase) 

Carcinomes du sinus maxillaire 

Pour les carcinomes du sinus maxillaire, la classification adop- 
tee est celle de I'Union for International Cancer Control (UICC) 
(2006) (Tableau 1). 

Carcinomes de I'ethmoide 

Pour les carcinomes de I'ethmoide, la classification adoptee est 
celle de l'UICC (2006) (Tableau 2). 

La classification de Roux [19] est aussi utilisee car elle fait figurer 
l'extension meningee et encephalique, dont le role pronostique 
est significatif (Tableau 3). 



■ Formes anatomodiniques 

Carcinome epidermoide 

Les carcinomes epidermoides ne represented que la moitie des 
formes anatomopathologiques identifies au niveau des cavites 
nasosinusiennes, ce qui differe fortement des carcinomes epider- 
moides des VADS [10] . 

Ces carcinomes se developpent surtout vers 60 ans avec un sex- 
ratio de deux hommes pour une femme et le principal facteur de 
risque est l'intoxication tabagique [23] . 

Clinique 

Le carcinome epidermoide se developpe principalement au 
niveau du sinus maxillaire et les principaux signes cliniques 
sont la tumefaction (80% des cas), une infiltration cutanee ou 
muqueuse et des douleurs (60 % des cas), des epistaxis et des ulce- 
rations (40-50% des cas). D'autres signes cliniques, plus rares, 
peuvent d'emblee etre consideres comme des facteurs pronos- 
tiques pejoratifs car refletant une extension tumorale : un trismus, 
des anomalies ophtalmologiques (20% des cas), une anesthesie 
infraorbitaire par atteinte des branches du nerf V2. Les autres sinus 
(ethmoide, frontal, sphenoide) peuvent aussi etre le siege de deve- 
loppement de carcinome epidermoide. 

Les adenopathies initiales sont notees dans 5 a 20% des cas, 
les carcinomes epidermoides etant un peu plus lymphophiles que 
la plupart des autres tumeurs. Les adenopathies retropharyngees, 
et les groupes Ha et III sont les plus frequemment atteints [23] . 
L'atteinte de l'infrastructure et de la peau majore les risques 
d'atteinte ganglionnaire. Les metastases a distance sont rares, sur- 
venant plutot secondairement apres echec local du traitement. Sur 
le plan histopathologique, les carcinomes epidermoides se deve- 
loppent a partir de la muqueuse cylindrique respiratoire ayant 
subi une metaplasie malpighienne. 

II est parfois difficile de distinguer un carcinome epider- 
moide peu differencie d'un carcinome indifferencie. Plus rares 
sont les carcinomes epidermoides verruqueux, les carcinomes a 
cellules fusiformes ou carcinosarcomes ou pseudosarcomes, ou 
carcinomes a stroma sarcomatoide, lesions tres agressives, les car- 
cinomes transitionnels, non keratinisant, ou la proliferation se 
fait aux depens des cellules basales. L'interet de ces varietes histo- 
pathologiques reposerait sur leur valeur pronostique differente. 



Esthesioneuroblastome 

Concernant l'esthesioneuroblastome, la classification utilisee 
est celle de Kadish modifiee et celle de Dulguerov : 



Facteurs pronostiques et traitements 

L'extension tumorale, en particulier dans les structures ana- 
tomiques, ne permettant pas la chirurgie, est un element 
pronostique determinant. 
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Les lesions du rebord gingival posterieur sont de mauvais 
pronostic et le risque est reel de sous-estimer ces extensions pos- 
terieures malgre les techniques modernes d'imagerie. Les lesions 
de binfrastructure se rapprochent des lesions de la cavite buccale 
pour ce qui est de la frequence de l'envahissement ganglionnaire. 
Quel que soit le point de depart, le volume tumoral global et 
l'envahissement de structures « a risque » sont des facteurs de mau- 
vais pronostic. Ces « structures a risque » sont : bapex orbitaire, les 
fosses infratemporale et pterygopalatine, bapophyse pterygoide et 
la base du crane (dure-mere, sinus caverneux, parenchyme cere- 
bral) [24] . 

La frequence des metastases ganglionnaires est comprise entre 

10 et 20% [10] et elles sont plus frequentes lorsque la tumeur est 
situee au niveau de binfrastructure et dans les formes peu diffe- 
renciees. 

Le carcinome epidermoide basaloide est considere comme une 
variante agressive; les signes pejoratifs sont la necrose et l'index 
mitotique eleve. 

Le carcinome verruqueux est rare au niveau nasosinusien et est 
considere comme un carcinome de bas grade, devolution lente 
et sans potentiel metastatique, sauf en presence d'un foyer de 
carcinome epidermoide conventionnel. 

L'envahissement perinerveux est predictif de recidive locale, en 
particulier au niveau de la base du crane [25] . 

L'echec local determine le pronostic. La qualite de l'exerese chi- 
rurgicale reste un element determinant du pronostic. 

Selon les series, la survie sans recidive est comprise entre 35 et 
60 % a cinq ans, et la survie brute est comprise entre 25 et 50 %. 

Une etude realisee par Jiang [25] a rapporte une serie de 
73 patients traites au MD Anderson Cancer Center par une asso- 
ciation chirurgie-radiotherapie postoperatoire entre 1969 et 1985. 
Le controle local etait obtenu dans 57 cas sur 73 (78%). Une chi- 
rurgie de rattrapage n'a ete realisee que sur un patient sur 16, sans 
succes. Parmi les 50 patients NO et traites sans irradiation des aires 
ganglionnaires cervicales, 11 (22%) ont eu un echec ganglion- 
naire, avec un taux d'echec ganglionnaire comparable pour les 
T2, T3, T4. En revanche, aucun echec ganglionnaire et aucune 
metastase a distance n'a ete observee parmi les 1 7 patients ayant 
regu une irradiation prophylactique des aires ganglionnaires. 

Une etude realisee par Waldron [26] a rapporte 110 patients trai- 
tes au Princess Margareth Hospital. Soixante-quinze pour cent des 
patients ont ete traites par une radiotherapie exclusive, avec une 
chirurgie decidee seulement en situation de rattrapage, alors que 
les autres patients ont ete traites d'emblee par une association 
radiotherapie preoperatoire et chirurgie. La survie globale etait 
de 30%. La survie specifique a cinq ans etait de 43% pour la 
radiotherapie exclusive versus 55% pour le traitement combine. 
Le controle local a cinq ans etait de 36 % apres la radiotherapie 
exclusive versus 57 % apres traitement combine. 

Dans toutes les series, les volumineuses tumeurs T4 traitees 
par radiotherapie exclusive ont un moins bon pronostic que les 
tumeurs traitees par associations chirurgie-radiotherapie, mais 

11 s'agit aussi de patients juges inoperables, ce qui rend la 
comparaison difficile. Cependant, pour les tumeurs interme- 
diaires classeesT2 et T3, les taux de survie avec la radiotherapie 
exclusive sont globalement la moitie ou les deux tiers de ceux 
observes avec les associations chirurgie-radiotherapie [10 ' 24] . 

Des etudes retrospectives concordantes montrent que les echecs 
ganglionnaires sont considerablement reduits lorsque les champs 
de radiotherapie postoperatoire incluent systematiquement les 
premiers relais ganglionnaires [25 ' 27] : les chiffres sont de 20 a 30% 
d'echecs ganglionnaires en l'absence de traitement versus 0 % si 
un traitement prophylactique est realise. 

Lorsque l'analyse anatomopathologique retrouve un envahis- 
sement perinerveux, il est licite de proposer des champs plus 
etendus au niveau de la base du crane [27] . Certains auteurs pro- 
posent meme d'elargir la chirurgie quand cet envahissement est 
decouvert en peroperatoire [28] . 



Cas particulier du papillome inverse 

Les carcinomes epidermoides developpes sur papillomes inver- 
ses foment une entite distincte [29] . 




Figure 1. Papillome inverse (grossissement xl 00) et carci- 
nome epidermoide (grossissement x400) (fleches) (coloration HES 
[hemalum-eosine-safran]). Papillome inverse: massifs epitheliaux bien 
limites developpes dans le chorion. En profondeur, transformation carci- 
nomateuse epidermoide infiltrante (encadre). Carcinome epidermoide 
infiltrant developpe a partir d'un papillome inverse. 



Les papillomes inverses ou schneideriens sont des tumeurs 
papillomateuses endophytiques benignes caracterisees par leur 
pouvoir destructeur et des recidives frequentes si l'exerese est 
incomplete. Le papillome inverse est une tumeur benigne naso- 
sinusienne et represente 0,5 a 4% de l'ensemble des tumeurs 
nasosinusiennes, avec un pouvoir de recurrence important [30_32] . 

L'age moyen de survenue est de 55 ans avec une predominance 
masculine (sex-ratio: 3/1) [33] . L'association papillome inverse et 
carcinome epidermoide est evalue entre 5 et 15% [30] . Le human 
papilloma virus (HPV) a ete implique dans le developpement des 
papillomes inverses. Dans une etude realisee par Altavilla [34] , il a 
ete mis en evidence 14 cas dissociation papillome inverse et HPV 
sur 20 cas etudies, avec le genotype HPV 6 et 1 1 le plus souvent 
identifie. 

La localisation la plus souvent observee est bangle ethmoido- 
maxillaire, l'ethmoide anterieur et le sinus maxillaire [35] . 

Le diagnostic est confirme par l'analyse anatomopathologique 
de la biopsie et/ou de la piece operatoire. L'ensemble du tissu 
tumoral doit etre examine en coupes seriees. La membrane basale 
est toujours respectee et les atypies cellulaires frequentes en cas de 
papillome inverse non degenere. La transformation maligne est 
toujours difficile a affirmer et correspond a une degenerescence 
(Fig. 1). Ainsi, dans 10% des cas, un carcinome epidermoide de 
type schneiderien est associe [29] . Le carcinome epidermoide deve- 
loppe a partir du papillome inverse est plus agressif, avec un risque 
metastatique plus eleve par rapport au carcinome epidermoide 
nasosinusien, mais la survie globale est identique [32] . 

Le traitement est uniquement chirurgical. Jusqu'aux 
annees 1990, une exerese chirurgicale large necessitait un 
abord externe large et souvent excessif pour prevenir le risque de 
recidive beaucoup plus frequent que celui de cancerisation. 

Actuellement, la plupart des auteurs s'accordent pour proposer 
un traitement chirurgical par voie endoscopique avec si possible 
une resection de la base osseuse d'implantation lorsqu'elle est 
reperable [36] . 

Lorsqu'elle est possible, la preservation du cornet inferieur est 
preconise par Rutherford [37] afin de preserver la physiologie nasale 
et d'eviter des rhinites atrophiques. 

Une surveillance clinique et endoscopique doit etre ensuite 
realisee deux fois par an en moyenne de fagon a depister une 
eventuelle recidive qui doit etre a nouveau traitee par voie endo- 
scopique. 

Cette attitude est d'autant plus justifiee que ces papillomes se 
situent parfois dans des regions ou la voie externe est inoperante 
telles que l'ethmoide posterieur ou les parois du sinus sphenoidal. 

L'etiologie du papillome inverse est discutee et une etiologie 
virale par le virus HPV a pu dans certains cas etre mise en evidence. 
Aucun traitement antiviral n'a toutefois encore ete valide dans 
cette pathologie. 
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Tableau 4. 

Adenocarcinome de I'ethmoide: moyennes et extremes, en annees, des 
durees deposition aux poussieres de bois selon les differentes series. 



Auteurs 


Moyenne 


Minimale 


Maximale 


[ 5 ] 


26 


2 


52 


[ 58 ] 


24 


2 


46 


[ 59 ] 


26 


1 


50 


[ 57 ] 


31,5 


3 


50 


[ 55 ] 


24 


1 


58 



Adenocarcinome de I'ethmoide 

L'adenocarcinome de Pethmoide represente 20% des cancers 
nasosinusiens [38] et naissent principalement au niveau de la fente 
olf active [39 ' 40] . 

En France, il est recense environ 200nouveaux cas par an 
d'adenocarcinome ethmoidal (ADKE) dont seulement 80 sont 
reconnus comme maladie professionnelle [29, 41] (tableau n°47-B 
du tableau des maladies professionnelles). 

Les pyramides des ages disponibles parmi les differentes series 
montrent que la grande majorite des patients atteints de cette 
pathologie sont regroupes entre la quatrieme et la huitieme 
decennie de la vie [6> 19] . Les donnees retrospectives montreraient 
qu'environ 10% des patients atteints ont moins de 50ans: 7 sur 
85 pour Roux, 10 sur 95 pour De Gabory, et 41 sur 418 pour 
Choussy [6 ' 8 ' 19] . 

Facteurs de risque 

La frequence de l'adenocarcinome chez les travailleurs du bois 
est estimee a 30 % environ [38] . 

Douze enquetes cas temoins ont ete regroupees, permettant 
de montrer un risque eleve d'adenocarcinomes pour les hommes 
exposes professionnellement aux poussieres de bois (odds ratio 
[OR]: 13,5; intervalle de confiance [IC] [95 %] : 9,0-20,0) [42] . 
II n'y a pas d'augmentation du risque d'apparition d'autres 
types anatomopathologiques (risque relatif [RR] : 0,8; IC [95 %] : 
0,6-1, 1) [42,43] . 

II existe des adenocarcinomes de I'ethmoide sans cause evidente 
mais la plupart d'entre eux sont dus aux poussieres de bois : 82 % 
pour Stoll et 84,2 % pour le Groupe d'etude des tumeurs de la tete 
et du cou (GETTEC) [5 8] . 

II existe des disparites entre les pays : dans la meta-analyse de 
Demers [44] , 77% des patients europeens porteurs d'un adeno- 
carcinome de I'ethmoide ont travaille a des postes exposes aux 
poussieres de bois, contre seulement 20 % des patients non euro- 
peens. 

En France, les travailleurs du bois represented environ 
308 000 salaries exposes, soit 1,3% de la population active, ce 
chiffre ne tenant pas compte des salaries retraites [45] . 

Le delai de latence est rapporte de maniere variable selon les 
auteurs: dix ans pour Roux [38] , 30ans pour Sy [46] depuis la fin 
de l'exposition jusqu'aux premiers symptomes. D'autres etudes 
proposed des delais de latence calcules a partir du premier jour 
d'exposition, en moyenne de 40 ans, mais avec des extremes allant 
de sept a 70ans [47] . 

Les durees moyennes d'exposition aux poussieres de bois rap- 
portees dans la litterature sont le plus souvent longues mais 
de nombreux auteurs retrouvent de fagon non exceptionnelle 
des durees d'exposition tres courtes de une a quatre annees 
(Tableau 4). Dans la population decrite par Stoll [5] , 6,35% des 
patients presentaient une duree d'exposition inferieure ou egale 
a dix ans. Pour Roux [38] , 3,7% des patients, et 3,8% pour 
Jegoux [48] , avaient une duree d'exposition inferieure a cinq ans. 
Les medianes d'exposition apparaissent plus representatives du 
temps necessaire pour que les poussieres de bois provoquent une 
degenerescence : 1 1 ans pour Bimbi [43] . La repartition globale des 
populations atteintes tend a etre le reflet du risque relatif, qui aug- 
mente avec la duree d'exposition. Pour Demers [44] , avant 20 ans 
d'exposition, il est de 1 par an, de 4,1 entre 20 et 29 ans, et de 17,4 
apres 30 ans. 



Le diagnostic precoce repose sur l'information des medecins 
generalistes et Faction des medecins du travail dans les popu- 
lations a risque: examen oto-rhino-laryngologique (ORL) avec 
nasofibroscopie et imagerie en presence de signes rhinologiques 
persistants, surtout s'ils sont unilateraux. Il n'y a pas de consen- 
sus sur les mesures de depistage dans les populations a risque : la 
realisation de scanners systematiques n'a pas fait la preuve de son 
efficacite [49] , le cout des IRM est incompatible avec le depistage. 
Selon De Gabory, le depistage systematique par une nasofibrosco- 
pie realisee a tous les travailleurs du bois ainsi qu'a la population 
ayant cesse son activite permettrait un diagnostic plus precoce [50] . 

La surveillance du taux de poussiere, les mesures de captage des 
poussieres et de ventilation, ainsi que les protections individuelles 
par masque font l'objet d'un consensus dans les ateliers. 

En France, depuis le decret n° 81-507 du 4 mai 1981, 
l'adenocarcinome de I'ethmoide est reconnu comme une mala- 
die professionnelle et est inscrit au tableau n° 47-B. Soixante-dix 
pour cent environ de ces adenocarcinomes sont des cancers pro- 
fessionnels majoritairement en rapport avec le bois. 

Cliique 

Les manifestations cliniques sont essentiellement rhinolo- 
giques, ophtalmologiques, et plus tardivement neurologiques ou 
meningees. Le caractere unilateral des symptomes rhinologiques 
doit faire attirer l'attention vers l'existence d'un processus expan- 
sif rhinosinusien. 

Les signes rhinologiques ne sont pas specifiques et sont repre- 
sents par l'obstruction nasale (76,3 %), les epistaxis (47,8 %) et la 
rhinorrhee (19,6%) [8 ' 46] . 

L' apparition de signes ophtalmologiques est le plus souvent 
le reflet d'une lesion evoluee avec une compression de proxi- 
mite, mais peut aussi etre la consequence d'un envahissement par 
infiltration des structures intraconiques (graisse orbitaire, muscles 
oculomoteurs, nerf optique, globe oculaire). Les signes les plus fre- 
quents sont une exophtalmie, un oedeme palpebral, une diplopie 
et/ou une baisse de l'acuite visuelle. 

Les signes meninges et neurologiques sont tardifs. Ils sont aussi 
synonymes d'une lesion extensive. 

L'envahissement ganglionnaire est rare (3 %) [6] mais est souvent 
sous-estime devant l'absence d'imagerie cervicale. Les adenopa- 
thies inaugurales sont exceptionnelles [46] . Elies sont rares devant 
une recidives a distance en raison du caractere peu lymphophile 
de cette lesion [5 46] . Le bilan pretherapeutique devrait comporter 
systematiquement une exploration ganglionnaire afin d'eviter les 
recidives ganglionnaires. Pour Cantu [11] , un traitement prophy- 
lactique des aires ganglionnaires serait justifie car le controle apres 
traitement de rattrapage est nul. 

L'endoscopie nasale permet frequemment d'identifier la tumeur 
qui est friable, irreguliere, hemorragique et qui se developpe le 
plus souvent au niveau de la fente olfactive [39] . 

Dans plus de 90% des cas, il s'agit d'adenocarcinomes bien 
differencies, facilement identifiables en microscopie optique. Les 
autres cas sont des formes peu differenciees relevant de techniques 
immunohistochimiques pour leur diagnostic (Fig. 2). 

Les metastases sont en general tardives dans Revolution et 
concernent un peu plus de 10 % des patients (poumon, os, cerveau 
principalement). 

Facteurs pronostiques 

Le pronostic de la maladie n'est pas statistiquement lie a la 
duree d'exposition aux poussieres de bois, ni a l'age ni au sexe 
des patients [2,51] . 

La valeur pronostique de certains criteres histopathologiques a 
ete infirmee par plusieurs auteurs : dans une etude realisee par le 
GETTEC regroupant 418 patients, il n'a pas ete mis en evidence 
de difference de survie entre les formes de haut grade et de bas 
grade, entre les formes bien et peu differenciees, et entre les formes 
intestinales mucoides, papillotubulaires et papillaires [8] . 

Le pronostic de la maladie est lie aux recidives locales et non 
aux metastases a distance [ 5 ' 8 ' 50 R 

Pour Bogaerts [52] , il n'existe pas de difference statistique de 
survie entre les stades tumoraux mais la serie traitee par chirur- 
gie endoscopique et radiotherapie etait constitute de 60% de 
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Figure 2. Adenocarcinome papillaire de 1'ethmoi'de (fleches). Colora- 
tion HES (hemalum-eosine-safran). Grossissement x200. Axes conjonctifs 
fibreux bordes par des cellules cylindriques hautes atypiques. 



Tableau 5. 

Adenocarcinome de I'ethmoide: reponses tumorales apres chimiothera- 
pie neoadjuvante. 



Auteurs 


[ 65 ] 


[ 55 ] 


[ 2 ] 


Nombre total de patients 


83 


76 


22 


Repondeurs totaux > 80 % 


15 (18%) 


3 (10%) 


1 (4,5%) 


Repondeurs partiels > 50 % 


14 (16,8%) 


12 (17,5%) 


5 (22,7%) 


Non repondeurs < 50 % 


47 (56,6%) 


18 (45%) 


16 (72,7%) 



tumeurs classees T2 et de seulement 20% de T4a et 6,8% de 
T4b. 

La plupart des auteurs dont les series comportaient une majorite 
de tumeurs classees T3 et T4 retrouvaient le stade tumoral comme 
facteur pronostique [8 ' 50] . 

Les extensions tumorales a l'orbite, a la FIT et au sinus sphe- 
noide ne sont pas systematiquement a considerer comme des 
facteurs de mauvais pronostic [5 ' 50] . Les extensions meningee et 
cerebrale sont des facteurs de risque et de recidive plus importants. 

Pour Choussy [8] , l'extension ganglionnaire est un facteur 
influengant la survie de maniere defavorable. 

Traitements 

L'association chirurgie-radiotherapie est le traitement standard 
des adenocarcinomes du massif facial. L'alternative est la radio- 
chimiotherapie concomitante. 

La chirurgie peut etre realisee soit par voie externe exclusive, 
soit par voie externe et endonasale, soit par voie endonasale exclu- 
sive avec resection et reconstruction de la base du crane sous 
reserve d'une equipe ayant l'expertise de cette chirurgie. Dans 
une etude realisee par Vergez [53] , 159 patients ayant un adeno- 
carcinome ont ete traites par voie endoscopique. La repartition 
selon la classification TNM etait la suivante : 19 Tl, 62 T2 (1 Ml), 
36T3 (INI), 26T4a etl6T4b (lN2a-lN2c). Les marges d'exerese 
etaient positives dans 17% (1T1, 4T2, 3T3, 2T4a et 8T4b). La 
radiotherapie postoperatoire a ete realisee chez 130 patients. Pour 
24 patients, il n'a pas ete realise de radiotherapie et cinq patients 
avaient refuse ce traitement. Une recidive locale a ete observee 
dans 28 cas (17,6%) et en moyenne 23 mois apres la fin du traite- 
ment. Une reprise chirurgicale a ete realisee dans 11 cas. Le taux 
de survie globale sans recidive etait de 74 % a trois ans. 

La chimiotherapie a ete utilisee en association avec la chirurgie 
et/ou la radiotherapie [2> 46> 54] . 

Certains auteurs ont realise une chimiotherapie d'induction 
avec des reponses variables (Tableau 5). 

Dans l'etude de Roux, le taux de reponse complete etait de 22 % 
et le taux de survie a cinq ans de 42% [54] . Dans l'etude de Sy [46] , 



il n'a pas ete observe de modification des taux de survie a trois et 
cinq ans entre les patients ayant eu chirurgie et une radiotherapie 
(71 soit 42,8%) et ceux ayant eu chimiotherapie, une chirurgie 
et une radiotherapie (66 soit 58,9 %). La chimiotherapie neoadju- 
vante n'apporte pas de gain en termes de survie globale specifique 
et sans recidive a cinq ans. 

La radiotherapie est utilisee en postoperatoire ou en association 
avec la chimiotherapie. 

La technique d'irradiation par intensity-modulated radiation the- 
rapy (IMRT) permet de reduire la toxicite aigue et tardive par 
rapport a la radiotherapie classique et d'ameliorer la survie [55 ' 56] . 

Dans une etude realisee par Dulguerov [9] a partir de 216 patients 
atteints de tumeurs malignes nasosinusiennes, le controle local 
et la survie actuarielle etaient meilleurs avec la chirurgie seule 
ou la chirurgie suivie de radiotherapie qu'avec la radiotherapie 
seule. 

L'association chirurgie suivie d'une radiotherapie adjuvante est 
le protocole therapeutique permettant d'obtenir les meilleurs taux 
de survie (Tableau 6). 

La prise en charge therapeutique des adenopathies n'est pas 
tou jours explicitement precisee dans la litterature [2 ' 48] . Pour la 
majorite des auteurs, il n'est pas necessaire de realiser un evide- 
ment ganglionnaire prophylactique chez les patients NO [6 ' 8 ' 52] ou 
un traitement par radiotherapie prophylactique. 

Pour les rares patients classes N1 au moment du diagnostic, un 
evidement ganglionnaire homolateral suivi d'une radiotherapie 
cervicale est le plus souvent propose [6> 8] . 

Les patients metastatiques d'emblee sont pris en charge dans 
un objectif systematiquement palliatif. 

Concernant la prise en charge therapeutique des recidives 
locales, les attitudes sont variables selon les equipes et il apparait 
que la premiere recidive locale n'est pas tou jours accessible a un 
nouveau traitement a visee curative dans 10 a 50% des cas [6 ' 8,48] . 
Cependant, la chirurgie exclusive semble privilegiee par la plupart 
des auteurs [6, 52] . 

Quels que soient les protocoles therapeutiques de rattrapage, 
environ 40 a 50 % des patients presentent une seconde recidive 
locale dans un delai de un a deux ans: le controle local de la 
maladie etait de 47,6, 26,3 et 10,5 % a un, deux et trois ans pour 
Lietin [2] . Il etait de 54 % a 18 mois pour Jegoux et de 64 % a 1,8 ans 
pour de Gabory [6 ' 48] . Pour Jegoux [48] , le taux de survie globale 
apres recidive etait de 37,7% a trois ans [48] . 

Les recidives ganglionnaires cervicales font appel pour la plu- 
part des auteurs a une prise en charge chirurgicale associee a une 
radiotherapie complementaire [6> 8] . 

Carcinome indifference nasosinusien 
(«sino nasal undifferenciated carcinoma ») 

Les sino nasal undifferenciated carcinomas (SNUC), appeles aussi 
carcinomes anaplasiques, sont rares (Fig. 3). C'est l'analyse 
anatomopathologique et immunohistochimique qui permet de 
les differencier des esthesioneuroblastomes olfactifs, melanomes 
achromiques, carcinomes neuroendocrines, carcinomes indiffe- 
rences de type rhinopharynge, et des formes peu differenciees 
des carcinomes epidermoides [57] . 

Ils se caracterisent par une croissance rapide, avec une atteinte 
frequente des « structures a risque ». Les adenopathies cervicales 
sont frequentes. Des metastases a distance peuvent etre decelees 
au diagnostic initial ou lors de Revolution. Cette agressivite tumo- 
rale explique le diagnostic realise a un stade avance [58] . 

Clinique 

Ces carcinomes sont un peu plus frequents chez l'homme, avec 
un age moyen de survenue a 55 ans [59 ' 60] . 

Il semblerait que le virus d'Epstein-Barr (EBV) ne soit pas impli- 
que dans la genese des SNUC dans les populations europeennes 
ou nord-americaines. Deux etudes ont cependant detecte de l'EBV 
chez des patients asiatiques [61> 62] . 

Au moment du diagnostic, plus de 80% des tumeurs sont 
classees T4, envahissant massivement l'ensemble des cavites 
nasosinusiennes. Les symptomes oculaires, les douleurs et les 
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Tableau 6. 

Adenocarcinome de I'ethmoide : comparaison des taux de survie a cinq et dix ans des series de plus de 25 patients. 



Auteurs 


N 


Protocole therapeutique 


T3 + T4 (%) 


Suivi moyen (mois) 


A 5 ans 


A 10 ans 


[ 9 ] 


25 


S + R 






78 


72 


[ 63 ] 


44 


ES + R 


38,6 


36 


83 


NS 


[ 55 ] 


76 


S + R±Ch 






40,9 




[ 57 ] 


80 


S + R 


72,5 


57,6 


63,4 


NS 


[ 65 ] 


83 


Ch+S+R 


89 




53 




[ 6 ] 


95 


S + R 


75,7 


61,44 


77 


64 


[ 8 ] 


416 


MM 


64,6 


58,7 


64 


49 



NS : non specifie ; MM : multimodalites ; S : surgery ; R : radiotherapie ; Ch : chimiotherapie ; ES : endoscopic surgery. 





Figure 3. Carcinome indifferencie nasosinusien (s/no nasal 
undifferenciated carcinoma [SNUC]) (fleches). Coloration HES 
(hemalum-eosine-safran). Grossissement x200. Travees et massifs 
cellulaires aux limites mal definies. 



Figure 4. Carcinomes adenoides kystiques (fleches). Coloration HES 
(hemalum-eosine-safran). Grossissement x200. Massifs polyadenoides 
caracteristiques. 



adenopathies sont frequents. Les extensions intraorbitaires sont 
notees dans plus de 50 % des cas, les extensions intracraniennes 
dans 44 % des cas, les extensions ganglionnaires dans 30 % des cas 
et les metastases (poumon, os) dans 28 % des cas. La meningite 
carcinomateuse reste egalement rare a Lexamen initial [63] . 

La recherche de l'EBV couplee au serodiagnostic anti-EBV 
permet de differencier le SNUC du carcinome indifferencie du 
nasopharynx. 

L'imagerie (TDM et IRM) met en evidence des tumeurs volumi- 
neuses avec d'importantes erosions osseuses. 

L'agressivite tumorale explique l'importance de l'extension ini- 
tiale, la rapidite devolution, l'alteration de l'etat general. Le 
pronostic a court terme est tres pejoratif, avec une survie de 15 % 
a cinq ans [64] . 

Facteurs pronostiques et traitements 

Le volume tumoral global est important avec une atteinte fre- 
quente des structures «a risque » comme: l'apex orbitaire, les 
fosses infratemporale et pterygopalatine, Tapophyse pterygoide 
et la base du crane, avec parfois une atteinte de la dure-mere, du 
sinus caverneux, voire du parenchyme cerebral [65] . Cela explique 
le stade initial avance T4 et le mauvais pronostic de cette forme 
anatomoclinique [58] . 

Les survies a cinq ans sont comprises entre 20 et 60%. Pour la 
majorite des auteurs, lorsqu'elle est possible, la chirurgie large (en 
regie generale resection craniofaciale) suivie de radiochimiothe- 
rapie reste le traitement de reference [58, 63] . 

Carcinome adenoide kystique 

Le CAK est une tumeur maligne rare et represente 5% 
des tumeurs malignes nasosinusiennes [66] . Ces tumeurs sont 



habituellement developpees aux depens des glandes salivaires 
principals et accessoires, et ont une croissance lente. La locali- 
sation sinusienne est de mauvais pronostic. 

Clinique 

L'age moyen est de 57 ans. L'histoire naturelle du CAK est une 
tumeur caracterisee par son evolution lente, insidieuse et indo- 
lore. Le diagnostic est le plus souvent etabli a un stade avance [67] . 
L'extension tumorale lente et progressive conduit a un retard de 
diagnostic qui est souvent fait au stade de metastase. L' evolution 
est egalement marquee par l'infiltration autour des gaines ner- 
veuses [68] . 

Les symptomatologies les plus frequentes sont le comblement 
intrasinusien, la douleur (72%), Pobstruction nasale (36%), les 
epistaxis (24%), les troubles visuels (20%) et la paralysie (16%). 
Le diagnostic est souvent etabli a un stade avance avec une infil- 
tration des structures adjacentes [69] . 

Les types anatomopathologiques sont variables et comprennent 
le type cribriforme, le plus frequent (Pig. 4) ; le type tubulaire ou 
trabeculaire ; le type solide, le moins frequent et le moins diffe- 
rence, avec un pronostic pejoratif et une tendance importante a 
la recidive et aux metastases precoces. 

Facteurs pronostiques et traitements 

Les facteurs pronostiques sont principalement lies a Pextension 
clinique car le diagnostic est le plus souvent avance avec un enva- 
hissement des parties molles, des structures osseuses adjacentes 
aux sinus, surtout au niveau des zones de moindre resistance 
representees par les gaines vasculaires ou nerveuses et la base du 
crane. 

Des travaux recents ont permis de mettre en evidence une 
expression de la mutation c-Kit correlee a un mauvais pronostic, 
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alors que l'expression de V epidermal growth factor receptor (EGF-R) 
etait associee a une meilleure survie a trois ans [70] . 

La chirurgie large suivie d'une irradiation postoperatoire est 
decrit comme le traitement de reference [67] . 

La resection chirurgicale complete avec berges saines corres- 
pond au meilleur facteur pronostique. La chirurgie doit etre 
complete et l'exerese agressive. Les marges sont souvent posi- 
tives malgre une chirurgie agressive [9] . Dans une etude realisee par 
Duberge [71] , il a ete observe que les marges saines etaient reliees 
a une meilleure survie sans maladie et une meilleure survie sans 
rechute locale. 

Concernant le taux de survie, il est de 65 % a cinq ans et 55 % 
a dix ans, et 28% a 15ans [72] . Pour Oplatek [73] , le taux de sur- 
vie est superieure pour un CAK localise au niveau des glandes 
salivaires principales par rapport a un CAK nasosinusien. Ces don- 
nees conferment le caractere insidieux des CAK nasosinusiens et 
ils doivent faire l'objet d'une surveillance reguliere. 

Esthesioneuroblastome 

L'esthesioneuroblastome, encore appele neuroblastome olfac- 
tif, a ete decrit en 1924 par Berger. Il s'agit d'une tumeur rare qui 
represente 3 a 6 % de toutes les tumeurs des sinus [56 ' 74] . 

L'incidence reelle de l'esthesioneuroblastome est difficile a 
etablir car les techniques anatomopathologiques actuelles per- 
mettent un meilleur diagnostic de ces lesions. 

Clinique 

L'age de survenue se situe entre la cinquieme et la sixieme 
decennie. Le sex-ratio est de 1 et cette pathologie est retrouvee 
de fagon homogene dans toutes les ethnies [24 ' 74, 75] . 

Le point de depart lesionnel se situe au niveau de l'epithelium 
olfactif expliquant le developpement tumoral dans la partie 
superieure des cavites nasales et la frequence de l'extension intra- 
cranienne. Des points de depart atypiques ont ete decrits comme 
la partie inferieure de la cloison nasale, le rhinopharynx, le sinus 
maxillaire. 

Selon Dulguerov [21 ' 75] , le delai moyen entre le premier symp- 
tome et le diagnostic est de sixmois. 

Les principaux signes cliniques presents lors du diagnostic 
sont les epistaxis (50-80%), l'obstruction nasale (50-80%), les 
signes ophtalmiques (30%), les douleurs periorbitaires (30%). Les 
troubles olfactifs sont plus rares (20%). 

Les tumeurs evoluees peuvent se manifester par des signes oph- 
talmologiques ou neurologiques. 

L'atteinte ganglionnaire est presente dans 12% des cas au 
moment du diagnostic [76] . 

L'aspect macroscopique de l'esthesioneuroblastome est non 
specifique et correspond a une masse bourgeonnante, de cou- 
leur gris-rouge, hemorragique, sessile ou pediculee, implantee au 
niveau de la fente olfactive. L'extension tumorale intracranienne 
est frequente, notee dans 30 a 40 % des cas et mise en evidence 
par l'imagerie [22] . 

La biopsie permet une etude en microscopie optique qui evoque 
le diagnostic, et les etudes en microscopie electronique et immu- 
nohistochimiques confirment le diagnostic. 

Au cours de revolution, les recidives locales ou locoregionales 
(60%) et a distance (35 %), surtout aux niveaux osseux et pulmo- 
naire, sont frequentes. La realisation d'une scintigraphie osseuse 
de principe est parfois recommandee, surtout devant une adeno- 
pathie palpable. 

Facteurs pronostiques et traitements 

Le facteur pronostique principal evalue en taux de survie glo- 
bale et taux de survie sans recidive est le stade clinique au moment 
du diagnostic et le grade histopathologique de malignite. Sur une 
cohorte de 311 patients, Jethanamest [74] a montre une survie glo- 
bale et une survie sans recidive a dix ans de : 

• 83,4 et 90% pour les patients dont la tumeur est limitee aux 

cavites nasales (type A de Kadisch modifie) ; 

• 49 et 68,3 % pour les patients dont la tumeur atteint les cavites 

paranasales (type B de Kadisch modifie) ; 



Tableau 7. 

Esthesioneuroblastome: grade histopathologique de Hyams. 



Grades 


I 


II 


Ill 


IV 


Architecture lobulaire 


++ 


++ 


± 


± 


Polymorphisme nucleaire 


- 


± 


+ 


++ 


Mitoses 


- 


+ 


++ 


++ 


Calcifications 


± 


± 


- 


- 


Necrose 


- 


- 


± 


++ 


Fond fibrillaire 


+++ 


++ 


± 


- 


Pseudorosettes Homer- Wright 


± 


± 


- 


- 


Rosettes glandulaires Flexner 


- 


- 


++ 


+ 



• 36 et 66,7% pour les patients dont la tumeur s'etend au-dela 

des cavites paranasales (type C de Kadisch modifie) ; 

• 13,3 et 35,6% pour les patients metastatiques (typeD de 

Kadisch modifie). 

L'age, le sexe et l'origine ethnique ne sont pas retrouves comme 
des facteurs pronostiques independants [74] . 

La classification histopathologique selon Hyams [77] (Tableau 7) 
apparait significative: 56% survie pour les grades I— II (bas grade) 
versus 25 % survie pour les grades III— IV (haut grade). 

Les tumeurs limitees aux cavites nasales et paranasales ont 
un meilleur pronostic que les tumeurs etendues a l'orbite 
et a l'etage anterieur; le statut metastatique a un caractere 
pejoratif [74] . 

L'envahissement ganglionnaire est aussi un facteur pronostique 
important puisque le taux de survie sans recidive est de 90 % pour 
les patients NO et de 45 % pour les patients ayant un envahisse- 
ment ganglionnaire tous stades confondus [74 ' 76] . Pour les tumeurs 
de stade avance, un evidement prophylactique des aires ganglion- 
naire est recommande [78] . 

L'association chirurgie et radiotherapie est superieure a la 
radiotherapie isolee et a la chirurgie seule en termes de survie. 
Sur une serie de 274 patients, Jethanamest [74] a mis en evi- 
dence une survie moyenne des patients recevant l'association 
chirurgie-radiotherapie de 216,8 mois (188-245) versus 208mois 
pour ceux traites par chirurgie seule et 92,8 mois pour ceux traites 
par radiotherapie seule (p< 0,02 radiotherapie versus traitement 
combine) [74] . 

Depuis le developpement de la chirurgie de la base du crane par 
voie endoscopique, la prise en charge de ces tumeurs s'effectue par 
voie endonasale dans les mains de chirurgiens experiments [79 ' 80] . 
Cette voie d'abord est contre-indiquee en presence d'une exten- 
sion au niveau du parenchyme cerebral, des orbites ou de la paroi 
frontale anterieure [56 ' 81] . 

Le suivi regulier et prolonge est important puisque les recidives 
peuvent s'observer dix ans apres le diagnostic initial [78] . 

Melanome 

Le melanome muqueux des voies aerodigestives superieures est 
une pathologie rare et represente 0,3 a 2 % des melanomes malins, 
et environ 4 % des melanomes de la tete et du cou. La localisation 
au niveau des cavites nasales est beaucoup plus frequente que la 
localisation intrasinusienne [82] . 

L'exposition au formaldehyde a ete identifiee comme un facteur 
de risque potentiel [83] . 

Clinique 

Le melanome muqueux nasosinusien est une tumeur rare qui 
survient chez l'homme entre 60 et 80 ans, et il est plus agressif que 
le melanome cutane; le pronostic est tres pejoratif [82 ' 84] . 

Les signes revelateurs ne sont pas specifiques (obstruction 
nasale, epistaxis) et l'unilateralite doit attirer l'attention. 

Les melanomes se developpent dans 80 % des cas au niveau des 
cavites nasales (cornet inferieur, septum) et dans 20 % au niveau 
des sinus; l'ordre de frequence observe est le sinus maxillaire, 
l'ethmoide, et les sinus frontaux et sphenoidaux. 
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Figure 5. Melanome. Coloration HES (hemalum-eosine-safran). Grossissement x200. 

A. Coloration HES. Infiltration du chorion par des nappes de cellules epithelioides (fleches). 

B. Immunohistochimie HMB45 : les cellules tumorales montrent un marquage cytoplasmique diffus (fleches). 



A l'endoscopie, l'aspect noiratre de la tumeur est tres evoca- 
teur, mais ce caractere disparait dans les formes achromiques 
qui sont souvent prises pour des tumeurs epidermoides car 
irregulieres et friables, saignant au contact. Le diagnostic anato- 
mopathologique est parfois difficile et une immunohistochimie 
est alors indispensable (Fig. 5), les cellules tumorales expri- 
mant la proteine S100 mais surtout FHMB45 ou le NKI-C3, tres 
specifiques [85] . 

Dans 20% des cas, l'examen clinique revele la presence 
d'adenopathie cervicale [85] . Dans l'etude de Patel [86] ; 25% des 
patients porteurs de melanomes muqueux de la cavite buccale 
avaient des adenopathies cervicales, contre 6 % seulement pour 
les melanomes muqueux nasosinusiens. Le taux de metastases 
ganglionnaires metachrones etait de 42% pour les melanomes 
muqueux de la cavite buccale contre 20% pour les melanomes 
muqueux nasosinusiens. 

Le bilan d'extension comprend une TDM et une IRM nasosinu- 
sienne afin d'analyser les structures osseuses ainsi que l'extension 
au niveau des cavites orbitaires, de la FIT, de la base du crane 
et intracerebrale. Le TEP-scanner fait partie du bilan prethera- 
peutique a la recherche de metastases a distance et peut etre 
determinant dans la strategic therapeutique [18] . 

Pour Michel [87] , la classification TNM doit etre utilisee car elle 
est statistiquement correlee a la survie globale et la survie sans 
recidive. 

Dans 10% des cas, le bilan realise met en evidence des meta- 
stases a distance et les sites les plus frequents sont, par ordre 
decroissant, le poumon, le foie, les os. 

Facteurs pronostiques et traitements 

Le stade de diagnostic, relativement precoce pour les tumeurs 
nasales, est souvent plus tardif pour les localisations sinusiennes, 
ce qui explique le pronostic different de ces deux localisations 
contigues, moins bon pour les tumeurs d'origine sinusienne. 

Le melanome muqueux nasosinusien est frequemment mul- 
ticentrique, ce qui rend souvent difficile l'appreciation de son 
extension exacte. 

La dissemination ganglionnaire est plus faible que celle du car- 
cinome epidermoide mais Patteinte metastatique a distance est 
plus frequente (poumon et encephale). 

L'etude de Prasad [88] a permis Pidentification de facteurs 
histopathologiques predictifs de la survie pour le groupe des mela- 
nomes muqueux de stade I (NO-MO) : 

Le staging histopathologique en trois niveaux est demontre 
comme facteur significatif et independant : 

• niveau 1 : lesion in situ ou micro-invasive ; 

• niveau 2 : atteinte du chorion ; 



• niveau 3 : infiltration des plans profonds (muscles, os, cartilage). 
Cette meme equipe a decrit deux presentations architecturales 
pejoratives qui sont : 

• Parchitecture pseudopapillaire : lorsque les amas cellulaires 

tumoraux foment un aspect de papilles autour des vaisseaux ; 

• Parchitecture sarcomatoide : lorsque Pagencement cellulaire 

evoque un sarcome pleomorphe de haut grade. 

La presence de Pune de ces presentations ou de cellules indiffe- 
renciees est statistiquement correlee a un faible taux de survie 
specifique (p< 0,05). Neanmoins, en etude multivariee, seul le 
niveau dTnvasion demeure un facteur predictif independant de 
survie (p = 0,03). 

Le facteur determinant de Involution est Pextension locale du 
primitif mais de nombreux patients sont pris en charge a un stade 
localement avance, ce qui explique en partie le pronostic pejoratif 
du melanome muqueux compare au melanome cutane. 

Parmi les autres facteurs pronostiques, les facteurs predictifs 
independants de la survie sont Pepaisseur tumorale superieure a 
5 mm, la presence d'emboles vasculaires ou de metastases a dis- 
tance [86] . 

La recherche du KI67 est un facteur pronostique car un taux 
inferieur a 35 % est correle a une meilleure survie [89] . 

L'association chirurgie-radiotherapie est Pattitude therapeu- 
tique la plus adaptee. La voie endonasale est reservee aux 
operateurs entraines et aux tumeurs de petite taille car les lesions 
multiples sont frequentes, ce qui rend une exerese complete dif- 
ficile. 

L'evidement ganglionnaire est indique en presence 
d'adenopathies cervicales palpables. 

Une etude retrospective a ete realisee par Lund [90] incluant 
58 patients ayant un melanome nasosinusien, traites par chirur- 
gie seule ou chirurgie et radiotherapie. II n ; a pas ete observe de 
benefice en termes de controle local et de survie a cinq ans. La 
survie mediane etait de 21 mois. 

Malgre une exerese chirurgicale tumorale complete, le taux de 
recidive locale varie entre 37 et 54%, associe a un risque eleve 
de metastases. La survie a cinq ans est estimee a 31 % lorsque le 
melanome est localise au niveau des cavites nasales mais de 0 % 
lorsque la localisation est sinusienne [91] . 

La survie globale a cinq ans varie entre 22 % et 46 % en raison 
de recidives locales frequentes et des metastases a distance [92] . 

Dans une etude realisee par Temam [93] , la radiotherapie externe 
postoperatoire semble apporter un benefice : en effet, en termes 
de controle local, une recidive locale a ete observee dans 54% 
des cas. Les patients du groupe chirurgie seule etaient essentiel- 
lement des T1-T2 (83%) par rapport aux patients du groupe 
chirurgie-radiotherapie qui etaient classes T1-T2 dans 56% des 
cas et T3-T4 dans 44% des cas. La difference de stades avances 
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Figure 6. Carcinome mucoepidermoide. Coloration HES 
(hemalum-eosine-safran). Grossissement x200. Architecture mixte 
glandulaire (fleche) et epidermoide (tete de fleche). 



entre les deux groupes etait statistiquement superieure dans le 
groupe avec radiotherapie (p = 0,017). Malgre cela, il est souligne 
que le controle local des patients ayant eu chirurgie seule (ma jo- 
rite de T1-T2) etait de 26% alors que celui des patients ayant 
eu chirurgie et radiotherapie (majorite de T3-T4) etait de 62% 
(p = 0,05). 

La chimiotherapie est reservee aux echecs des traitements chi- 
rurgicaux et aux patients metastatiques. La dacarbazine est Lagent 
le plus regulierement actif dans le traitement du melanome meta- 
statique, avec des taux de reponse de 15 a 23 %. Elle est consideree 
comme le medicament de reference. Les reponses sont de courtes 
durees (trois a six mois). En presence d'une localisation cerebrale, 
la fotemustine donne des taux de reponse de 10 a 20% en rai- 
son d'un meilleur passage au niveau cerebral. Pour les patients a 
risque metastatique (extension ganglionnaire), l'interferon alpha 
peut etre propose en option en traitement adjuvant [94] . 

Carcinome mucoepidermoide 1951 

Le carcinome mucoepidermoide est une tumeur exceptionnelle 
(100 cas rapportes) dans cette localisation, representant 2 a 5% 
des tumeurs malignes des glandes salivaires accessoires et 1 % des 
tumeurs malignes du sinus maxillaire. Au niveau nasosinusien, les 
sites les plus souvent atteints sont le sinus maxillaire, les cavites 
nasales et l'ethmoide. Les signes cliniques ne sont pas specifiques 
mais la frequence et Pimportance de l'erosion osseuse du plan- 
cher du sinus maxillaire sont souvent responsables de mobilites 
dentaires ou de fistules buccosinusiennes qui amenent au diagnos- 
tic. Les adenopathies cervicales semblent plus frequentes (26%). 
Sur le plan histopathologique, les carcinomes mucoepidermoides 
sont separes en trois grades en fonction de la cellularite, de la dif- 
ferentiation, de la presence de mucus et des formations kystiques 
(Pig. 6). La survie a cinq ans est variable, fonction essentiellement 
du grade anatomopathologique : 

• 90 % pour les carcinomes mucoepidermoides de bas grade si un 
geste chirurgical large avec marges saines est realise ; la radio- 
therapie ne s'impose pas ; 

• 1 5 a 3 5 % pour les carcinomes mucoepidermoides de haut grade 
malgre une chirurgie lourde suivie de radiotherapie incluant des 
aires ganglionnaires. 

Les autres facteurs pronostiques pejoratifs sont Penvahissement 
osseux, les adenopathies, Page superieur a 60 ans. 

Autres 

On peut encore citer : 

• les carcinomes neuroendocrines ; 

• les chondrosarcomes (quatre stades) evoques a la TDM par la 
presence de calcifications multiples ; 

• les lymphomes malins non hodgkiniens. 



■ Methodes therapeutiques 

Comme pour tout cancer, la decision therapeutique sera prise 
en reunion de concertation pluridisciplinaire (RCP) dans le res- 
pect d'un referentiel therapeutique valide par un reseau territorial 
cancerologique. La RCP doit comporter au moins un specialiste 
chirurgical, un radiotherapeute et un oncologue medical. Le trai- 
tement est propose au patient et un programme personnalise de 
soins lui est remis. 

Le traitement des tumeurs des cavites nasales et des sinus repose 
dans la majorite des cas sur une chirurgie premiere lorsqu'elle est 
possible, suivie de radiotherapie. La place de la chimiotherapie 
n'est pas encore clairement etablie. 

Chirurgie [16 ' 53 ' 96] 

L'imagerie par TDM et IRM est necessaire pour apprecier 
Textension tumorale vers les structures osseuses et vers les tissus 
mous. L' appreciation des berges tumorales est souvent difficile et 
le recours aux examens anatomopathologiques extemporanes des 
berges tumorales est souvent utile pour assurer une bonne qualite 
d'exerese. 

Les methodes d'exerese des tumeurs des cavites nasales et para- 
nasales sont la voie externe « classique » et la voie endoscopique. 

La voie externe regroupe la voie para-latero-nasale, la voie de 
Rouge-Denker, la voie vestibulaire, la voie bivestibulaire ou deglo- 
ving, la voie bicoronale. 

La resection de la voute palatine et du voile entraine des troubles 
fonctionnels majeurs au niveau de la phonation et de la degluti- 
tion. Lorsque la perte de substance est limitee, des plasties locales 
de muqueuse jugale et/ou palatine permettent d'obturer Torifice. 

Les pertes de substance plus etendues sont classiquement 
corrigees par des protheses adaptees, mises en place le plus rapi- 
dement possible, d'ou Tinteret de prendre Tempreinte avant 
l'intervention. De plus en plus, le recours a des lambeaux fibres 
(antebrachial) permettent la fermeture de cette breche et assurent 
un resultat fonctionnel immediat. 

L'envahissement osseux de la paroi orbitaire interne ou supe- 
rieure par la tumeur necessite Tablation de cette paroi osseuse 
avec si possible preservation de la periorbite. 

La reparation de la perte de substance osseuse de la paroi interne 
de l'orbite n'est pas justifiee quand la periorbite est intacte. Mais la 
reparation est necessaire lors des pertes de substance etendues du 
plancher orbitaire afin d'eviter la ptose du globe oculaire dans 
le sinus maxillaire. La stabilite est assuree grace a un lambeau 
musculaire pedicule de muscle temporal voire un lambeau fibre. 

L'exerese associee de la periorbite est possible avec reparation 
immediate par une greffe d'aponevrose. 

La reparation des pertes de substance cutanees, palatines et 
osseuses s'effectue par des lambeaux pedicules mais surtout par 
des lambeaux fibres qui limitent les sequelles fonctionnelles 
et surtout esthetiques redoutables dans ce type de localisa- 
tion. 

Les indications de la chirurgie par voie endoscopique en par- 
ticular pour les tumeurs envahissant la base du crane se sont 
developpees grace aux progres technologiques de Tendoscopie et 
de la navigation ORL. C'est une chirurgie difficile qui doit etre 
reservee aux equipes experimentees et qui doit recourir aux impe- 
ratifs carcinologiques d'exerese large en tissu sain. Selon une etude 
realisee par Batra [96] , 31 patients porteurs de tumeurs T3 et T4 avec 
des suites operatoires acceptables et un taux de survie comparable 
a celui observe par les methodes classiques. 

Dans certains cas, et pour assurer une exerese carcinologique 
complete, la voie endoscopique peut etre combinee a la voie 
externe. La chirurgie de la base du crane par voie endoscopique 
est reservee aux equipes qui ont l'expertise de cette chirurgie par 
voie externe et l'expertise de la chirurgie endoscopique. 

La rehabilitation est possible par des protheses ou des epitheses. 
Les protheses sont proposees en cas de pertes de substance eten- 
dues de la voute palatine et/ou du voile. Afin de disposer d'une 
prothese provisoire immediate postoperatoire qui permet une ali- 
mentation orale, une prise d'empreinte doit etre realisee avant 
l'intervention. 
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La prothese definitive est realisee plusieurs semaines apres 
l'intervention, apres une nouvelle prise d'empreinte. 

Les epitheses sont proposees devant une perte de substance de 
la joue et ou de l'orbite. 

Ce sont des pieces de silicone teintees maintenues sur le visage 
par des implants osseux en titane osteo-integres. Elies masquent 
partiellement des mutilations importantes et permettent de reta- 
blir une vie sociale plus satisfaisante. 

Radiotherapie 197 981 



realisation d'autres examens d'imagerie est decidee selon la sur- 
venue eventuelle d'autres signes fonctionnels. Au moindre doute 
clinique, une biopsie endonasale s'impose. 



Declaration d’interets : les auteurs declarent ne pas avoir de liens d’interets en 
relation avec cet article. 

B ■ References 



La radiotherapie peut etre delivree selon plusieurs modalites : 
radiotherapie postoperatoire, radiotherapie associee a une chi- 
miotherapie, radiotherapie exclusive. 

La dose habituellement delivree est de 70 Gy pour les patients 
ayant une radiotherapie, une radiochimiotherapie, ou lorsque 
l'exerese chirurgicale est incomplete, et de 50 a 66 Gy en postope- 
ratoire ou devant la presence d'adenopathie en rupture capsulaire. 
Par ailleurs, la radiotherapie realisee chez les patients classes NO 
mais ayant un risque eleve d'adenopathie cervicale en rapport 
avec le type anatomopathologique de la tumeur permet de dimi- 
nuer le taux de recidive ganglionnaire. 

La radiotherapie conformationnelle tridimensionnelle (3D) a 
permis de reduire les volumes traites et la dose delivree aux 
organes a risque. La radiotherapie conformationnelle avec modu- 
lation d'intensite ou IMRT permet de limiter la toxicite et 
l'irradiation des tissus avoisinants [98] . 

Chimiotherapie 116 991 

La place de la chimiotherapie dans le traitement des cancers 
des cavites nasales et des sinus n'est pas parfaitement precisee. 
La place de la chimiotherapie peut etre proposee : chimiotherapie 
neoadjuvante avant une intervention chirurgicale, chimiothera- 
pie adjuvante apres une chirurgie associee a une radiotherapie. La 
chimioradiotherapie concomitante est privilegiee par la plupart 
des auteurs. 

Les drogues utilisees sont les derives du platine et le 5-fluoro- 
uracile (5-LU) souvent en association, les taxanes, mais aussi la 
vincristine et le doxorubicine. Les therapies ciblees peuvent etre 
indiquees dans les tumeurs inoperables et/ou metastatiques (pro- 
tocole Extreme). 



■ Suivi post-therapeutique 

La surveillance des patients est rigoureuse dans les deux pre- 
mieres annees avec un examen clinique et fibroscopique tous les 
deux ou trois mois. La surveillance s'effectuera tous les quatre 
mois, la troisieme annee tous les six mois, la quatrieme annee 
tous les ans a cinq ans post-therapeutique. 

Un examen d'imagerie de reference comprenant TDM et IRM 
du massif facial est realise a quatre a six mois apres la fin du trai- 
tement puis repete a six mois puis tous les ans durant trois ans. La 



Points essentiels 



• Les tumeurs malignes nasosinusiennes sont des tumeurs 
rares. 

• Les signes cliniques ne sont pas specifiques. 

• Le bilan imagerie concerne: TDM et IRM du massif 
facial. 

• Les formes anatomopathologiques sont variees. 

• Le traitement concerne : chirurgie et radiotherapie. 

• Alternative: radiochimiotherapie. 

• Les surveillances doivent etre rapprochees car les reci- 
dives sont frequentes. 
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Cet article comporte egalement le contenu multimedia suivant, accessible en ligne sur em-consulte.com et 
em-premium.com : 



1 autoevaluation 

Cliquez ici 



9 iconographies supplementaires 

Iconosup 10 

Envahissement de la fosse infratemporale (fleches). 

Cliquez ici 

Iconosup 11 

Adenocarcinome de I'ethmoTde gauche. 

Cliquez ici 

Iconosup 12 

Tomodensitometrie. Tumeur ethmoi'dale droite. 

a. Coupe coronale. 

b. Coupe axiale. 

Cliquez ici 

Iconosup 13 

Imagerie par resonance magnetique. Tumeur ethmoi'dale droite. 

a. Coupe coronale. 

b. Coupe axiale. 

Cliquez ici 

Iconosup 14 

Carcinome epidermoi'de du sinus maxillaire (fleches). Coloration HES (hemalum-eosine-safran). Grossissement ×200. 
Travees anastomosees avec ebauche de maturation cornee. 

Cliquez ici 

Iconosup 15 

Esthesioneuroblastome (fleches) - coloration HES (hemalum-eosine-safran). Grossissement ×200. Ilots de cellules 
indifferenciees separees par un stroma sclereux. 

Cliquez ici 

Iconosup 7 

Extensions des tumeurs du sinus maxillaire. 

a. Coupe en tomodensitometrie (TDM) coronale montrant les extensions des tumeurs du sinus maxillaire (fleches). 

b. Coupe en TDM axiale montrant les extensions des tumeurs du sinus maxillaire (fleches). 

c. Coupe en TDM sagittale montrant les extensions des tumeurs du sinus maxillaire (fleches). 

Cliquez ici 
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Iconosup 8 

Extensions des tumeurs du sinus ethmoidal. 

a. Coupe en tomodensitometrie (TDM) coronale montrant les extensions des tumeurs du sinus ethmoidal (fleches). 



b. Coupe en TDM axiale montrant les extensions des tumeurs du sinus ethmoidal (fleches). 

c. Coupe en TDM sagittale montrant les extensions des tumeurs du sinus ethmoidal (fleches). 

Cliquez ici 

Iconosup 9 

Extensions des tumeurs des cavites nasales. 

a. Coupe en tomodensitometrie (TDM) coronale montrant les extensions des tumeurs des cavites nasales (fleches). 

b. Coupe en TDM axiale montrant les extensions des tumeurs des cavites nasales (fleches). 

Cliquez ici 

Cliquez ici pour telecharger le PDF des iconographies supplementaires 
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